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Conduite diagnostique 
des pneumopathies 
interstitielles diffuses 


La decouverte d’un 
syndrome interstitiel 
radiologique doit toujours 
faire realiser des 
explorations meme chez 
un sujet asymptomatique. 

II existe de nombreuses 
pneumopathies 
interstitielles diffuses, 
ce qui impose une enquete 
etiologique precise, 
rigoureuse et progressive. 
Dans la mesure du possible, 
aucun traitement ne doit 
etre debute sans diagnostic 
precis. 


Ce qui est nouveau 


Des recommandations internationales ont permis de donner 
une classification claire d’un ensemble heterogene d’affections 
regroupees sous le terme « pneumopathies interstitielles diffuses 
chroniques » idiopathiques. 

La mise a disposition de traitement antifibrotique justifie 
la mise en place de discussions multidisciplinaires de pathologie 
interstitielle regroupant cliniciens, radiologues et anatomo- 
pathologistes experiments dans le domaine de la pathologie 
interstitielle pour discuter et conforter le diagnostic. 

Le Plan maladies rares, soutenu par le gouvernement, s’est 
accompagne de la creation de centres de reference et centres 
de competence permettant d’harmoniser la prise en charge 
de ces maladies rares au niveau de chaque region. 


L es pneumopathies interstitielles diffuses forment un vaste 
groupe heterogene de maladies pulmonaires, toutes 
caracterisees par la presence d’un syndrome interstitiel 
radiologique. Sur le plan histologique, elles correspondent a une 
atteinte du tissu interstitiel, et aussi parfois du compartiment 
alveolaire ou bronchiolaire. Ne seront evoquees ici que les 
pneumopathies interstitielles diffuses subaigues ou chroniques, 
les pneumopathies interstitielles diffuses aigues repondant a 
une demarche diagnostique differente et mieux codifiee. 

Le bilan a realiser a deux buts distincts: determiner I’etiologie 
et evaluer la severite de la maladie. 

Bilan etiologique 

Devant le grand nombre de diagnostics a evoquer, il faut garder 
en tete les grandes categories de diagnostic : les pneumopathies 
secondaires a une cause connue ; les granulomatoses ; les pneu- 
mopathies des connectivites; enfin les pneumopathies inters- 
titielles diffuses idiopathiques (fig. I). 1-3 

Terrain de « survenue » 

Le terrain est un element essentiel. II faut reperer tout terrain 
tres particulier (immunodeprime, toxicomane), et connaitre cer- 
taines caracteristiques demographiques: la fibrose pulmonaire 
idiopathique touche le sujet de plus de 50 ans, la sarcoidose est 
plus frequente chez le sujet noir, la lymphangio-leiomyomatose 
isolee n’est decrite que chez la femme. 

Interrogatoire du patient 

Les antecedents personnels sont notes: connectivite connue, 
insuffisance cardiaque ou cancer evolutif, par exemple. Les ante- 
cedents familiaux d’auto-immunite ou de pneumopathies inter- 
stitielles diffuses sont recherches. 


* Centre de competence des maladies pulmonaires rares; 
service de pneumologie et immuno-allergologie, hopital Calmette, 
CHRU de Lille, 59037 Lille Cedex, France. 

Iidwine.wemeau@chru-lille.fr 


Lidwine 
Wemeau- 
Stervinou* 
Benoit Wallaert* 


LA REVUE DU PRATICIEN VOL. 64 

Septembre 2014 

TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 






Monographie 


PNEUMOPATHIES INTERSTITIELLES DIFFUSES CONDUITE DIAGNOSTIQUE 


< Signes cliniques a rechercher lors de I’enquete 
| etiologique d’une pneumopathie interstitielle diffuse 


Symptomes Maladies associees 


Erytheme noueux 

Sarcoidose 

Macules, papules cutanees 

Myopathie idiopathique inflammatoire, 
medicaments (dermatomyosite) 

Telangiectasies 

Sclerodermie 

Syndrome de Raynaud 

Sclerodermie 

Uveite, conjonctivite 

Sarcoidose, syndrome de Gougerot- 
Sjogren 

Hypertrophie des glandes 
salivaires et lacrymales 

Sarcoidose, syndrome de Gougerot- 
Sjogren 

Adenopathies peripheriques 

Sarcoidose, lymphangite carcinomateuse 

Hepatosplenomegalie 

Sarcoidose 

Myalgies, myosite 

Myopathie idiopathique inflammatoire, 
sarcoidose 

Arthralgies, arthrite 

Connectivite, vascularite, sarcoidose 

Proteinurie, hematurie 

Vascularite, connectivite 

Anomalies neurologiques 

Sarcoidose, lymphangite carcinomateuse, 
connectivite, vascularite 


Le parcours professionnel du patient doit etre detaille a la 
recherche d’une exposition professionnelle pouvant etre a 
I’origine de pneumoconioses (amiante, silice, beryllium...) ou 
de pneumopathies d’hypersensibilite (foin moisi...); sans oublier 
les expositions en dehors du lieu de travail (oiseaux au domicile, 
jacuzzi, moisissures domestiques...). Une enquete environne- 
mentale au domicile est parfois necessaire (conseillers en envi- 
ronnement interieur). 

Tous les traitements actuels ou passes doivent etre precises, y 
compris les traitements non conventionnels tels que les tisanes, 
les anorexigenes,...). La consultation du site internet www.pneu- 
motox.com permet de preciser I’imputabilite d’un medicament en 
fonction des cas de pneumopathies interstitielles deja rapportes 
dans la litterature scientifique. La prise eventuelle de corticoides, 
meme en cure courte, doit etre recherchee car elle peut expliquer 
une apparente variability de la symptomatologie. 

Le tabagisme ancien ou actif est un element essentiel. La 
sarcoidose et la pneumopathie d’hypersensibilite sont moins 
frequentes chez le fumeur, contrairement a la fibrose pulmonaire 
idiopathique. II existe des pneumopathies interstitielles diffuses 
encore plus directement liees au tabac (pneumopathie inters- 
titielle desquamative, bronchiolite du fumeur, histiocytose X). 


Histoire de la maladie 

Les pneumopathies interstitielles diffuses se caracterisent par 
une toux seche et/ou une dyspnee d’apparition progressive. 
Le debut insidieux des symptomes est souvent difficile a faire 
preciser par le patient. L’interrogatoire s’attache a determiner 
quelques particularites. Par exemple, des symptomes fluctuants 
ou des episodes pseudo-infectieux peuvent faire evoquer un 
diagnostic de pneumopathie d’hypersensibilite ou de pneumo- 
pathie organisee. 

Les eventuels signes extrarespiratoires {v. tableau) sont d’une 
grande aide pour le diagnostic de maladies comme les connec- 
tivites (arthralgies, syndrome sec, myalgies, syndrome de Ray- 
naud) ou les granulomatoses (uveite, arthralgies, alteration de 
I’etat general). Certaines connectivites peuvent se reveler par 
I’atteinte respiratoire, les signes extrarespiratoires etant absents 
au moment du diagnostic. 

Examen clinique 

L’inspection recherche un hippocratisme digital (frequent au 
cours de la fibrose pulmonaire idiopathique), une hyperkeratose 
palmaire ou « mains de mecanicien » (dermatopolymyosite), une 
sclerodactylie (sclerodermie), un erytheme noueux ou des 
lesions cutanees de sarcoidose. . . La palpation d’adenomegalies 
oriente vers une eventuelle granulomatose ou un cancer. 

L’auscultation retrouve le plus souvent des crepitants mais ils 
sont absents dans certaines pneumopathies interstitielles 
diffuses (sarcoidose). Les rales crepitants « Velcro » sont consi- 
ders comme un signe precoce de fibrose pulmonaire idiopa- 
thique . 4 La presence de rales piaulants est en faveur d’une 
atteinte bronchiolaire. 

Bilan biologique 

Un bilan biologique standard permet de reperer une hypereo- 
sinophilie, une hypercalcemie ou une hypergammaglobulinemie. 
Une recherche d’anticorps antinucleaires et d’anticorps anti- 
cytoplasme des polynucleaires neutrophiles doit etre systerma- 
tique et, en cas de positivite, leur specificite et leur titre sont 
precises. Certains anticorps peuvent etre presents en I’absence 
d’anticorps antinucleaires (anticorps antisynthetases, par exem- 
ple). Parfois, les anticorps absents au moment du diagnostic 
se positivent dans un second temps. Ces deux derniers points 
incitent a renouveler les examens biologiques et a demander des 
anticorps specifiques en cas de clinique evocatrice. 

Certains examens biologiques plus specifiques sont d’une grande 
aide (serologie du virus de I’immunodeficience humaine, serodia- 
gnostic du poumon d’eleveur d’oiseaux ou poumon de fermier). 

Tomodensitometrie 

La radiographie thoracique permet le plus souvent d’affirrmer le 
diagnostic de pneumopathie interstitielle diffuse, mais la tomodensi- 
tometrie en haute resolution en coupes millimetriques a pris une 
place essentielle dans la demarche diagnostique. Elle doit etre de 
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Pneumopathies interstitielles diffuses 



FIGURE 1 


Classification des principales pneumopathies interstitielles diffuses (PID) chroniques. 


bonne qualite, realisee avec des coupes en procubitus (afin d’elimi- 
ner les opacites de collapsus alveolaire) et parfois des coupes en 
expiration forcee (afin de reperer des zones de trappage aerique). 
L’ analyse des signes elermentaires (micronodulation, verre depoli, 
condensation, reticulation, kystes. . .), de la repartition des lesions et 
de I’existence ou non de signes de fibrose (bronchectasies de trac- 
tion, perte de volume, distorsion tracheale) permet generalerment 
une orientation diagnostique. Certains aspects sont tres caracteris- 
tiques d’un diagnostic precis, tels les nodules troues au stade initial 
de la granulomatose a cellules de Langerhans (histiocytose X), et 
I’aspect rmultikystique a un stade evolue. Ainsi, la sarcoidose, la lym- 
phangite carcinomateuse et la fibrose pulmonaire idiopathique peu- 
vent souvent etre evoquees tres fortement au vu de la tomodensito- 
metrie. L’analyse tormodensitometrique appropriee d’un syndrome 
interstitiel necessite une experience particuliere dans ce domaine. 

Fibroscopie bronchique 

L’endoscopie permet de realiser differents prelevements selon 
la situation: lavage broncho-alveolaire, biopsies bronchiques 


etagees, biopsies transbronchiques, prelevement ganglionnaire 
sous echo-endospie. Les prelevements microbiologiques sont 
a adapter a un eventuel contexte d’immunodepression. L’apport 
du lavage est tres variable. II peut parfois etre determinant (mate- 
riel proteique colore au PAS dans la proteinose alveolaire, pre- 
sence d’agents infectieux ou de cellules anormales) ou tres 
evocateur (hyperlymphocytose majeure d’une pneumopathie 
d’hypersensibilite alveolaire, hypereosinophilie, hermorragie 
intra-alveolaire) ou n’etre qu’un element d’orientation diagnos- 
tique en fonction de la nature de la reaction inflammatoire pre- 
sente au niveau alveolaire. 

Les biopsies bronchiques ou ganglionnaires transbronchiques 
cherchent des granulomes ou des lesions neoplasiques. Les 
biopsies pulmonaires transbronchiques ne permettent pas de 
ramener suffisamrment de parenchyme pulmonaire pour permet- 
tre un diagnostic histologique de pneumopathie interstitielle 
diffuse (en dehors de la sarcoidose). Elies sont realisees en cas 
de suspicion de pathologie infectieuse, granulomateuse ou neo- 
plasique. 
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PID : pneumopathie interstitielle diffuse ; VIH : virus de I’immunodeficience humaine. 


Autres examens 

La biopsie des glandes salivaires accessoires peut isoler des 
granulomes ou constituer un critere de syndrome de Gougerot- 
Sjogren. D’autres examens sont realises en fonction du contexte 
clinique (electromyogramme, imagerie par resonance magne- 
tique musculaire, capillaroscopie, test de Schirmer). 

Conclusion du bilan etiologique 

A I’issue de ce bilan, un diagnostic peut le plus souvent etre pose 
(fig. 2). Dans le cas contraire, il faut discuter I’interet d’une biopsie 
pulmonaire chirurgicale realisee sous videothoracoscopie sous 
anesthesie generate. Compte tenu des risques de I’intervention, 
elle peut etre realisee chez les patients a faible risque operatoire 
(fonction respiratoire correcte, peu de comorbidites), parfaitement 
informes, et chez qui le resultat modifiera la prise en charge thera- 
peutique. La biopsie doit etre lue par un anatomo-pathologiste 
entraine au diagnostic des pneumopathies interstitielles diffuses. 

L’anatomo-pathologiste n’apporte pas toujours le diagnostic 
definitif. En effet, a une lesion histologique precise peuvent cor- 
responds plusieurs diagnostics cliniques. Par exemple, les 
lesions de pneumopathie interstitielle commune peuvent se 


trouver dans la fibrose pulmonaire idiopathique, mais aussi dans 
la polyarthrite rhumatoide, I’asbestose ou certaines pneumopa- 
thies d’hypersensibilite chroniques (fig. 3). A I’inverse, certaines 
maladies peuvent avoir des histologies differentes (les pneumo- 
pathies d’hypersensibilite, les pneumopathies medicamen- 
teuses, les pneumopathies des connectivites). C’est done au 
clinicien que revient la synthese des differents elements du bilan. 

Evaluation de la severite et du pronostic 

Parallelement a I’enquete etiologique, une evaluation de la seve- 
rite de I’atteinte est necessaire. L’intensite de la dyspnee est evaluee 
en integrant le niveau d’activite du patient, son age et le contexte 
psychosocial. L’aggravation rapide du patient rend I’enquete etiolo- 
gique urgente. A I’examen clinique, on recherche des signes de 
cyanose ou d’insuffisance cardiaque droite. Les explorations fonc- 
tionnelles respiratoires (EFR) montrent d’abord une alteration de 
la capacite de transfert du monoxyde de carbone (DLCO), puis un 
trouble ventilatoire restrictif. La gazormetrie de repos est le plus 
souvent normale, mais peut montrer une hypoxemie (I’hypercapnie 
est d’apparition tres tardive). L’echographie cardiaque recherche 
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FIGURE 3 


Synthese diagnostique au terme du bilan etiologique. IRM : imagerie par resonance magnetique ; LBA : lavage broncho-alveolaire. 


une hypertension pulmonaire. Chez les patients ayant une pneumo- 
pathie interstitielle diffuse, les EFR de repos peuvent etre normales. 
Les tests d’exercice sont done essentiels. Le test de marche de 
6 minutes montre une diminution de la distance parcourue et 
une desaturation tranche. L’epreuve fonctionnelle d’exercice 
permet de mieux evaluer la severite des echanges gazeux et mieux 
explorer les differentes composantes de la dyspnee. La tomoden- 
sitometrie thoracique n’est pas un bon moyen pour evaluer la 
severite de la maladie, car il n’existe pas de correlation stricte 
entre I’intensite et I’etendue des lesions et la severite de I’atteinte 
fonctionnelle. Cependant, I’apparition de lesions fibrosantes 
avec perte de volume est associee a une maladie plus severe. 

Conclusion 

Dans le domaine des pathologies interstitielles, aucun examen 
ne peut suffire a etablir un diagnostic. Le diagnostic est le fruit 
d’une synthese permettant d’assembler les donnees cliniques, 
radiologiques, biologiques et eventuellement anatomo-patholo- 
giques. Un dialogue harmonieux entre cliniciens, radiologues et 
anatomo-pathologistes entraTnes est la cle du diagnostic. 


Certaines pneumopathies interstitielles diffuses ont une evolu- 
tion fibrosante avec un pronostic sombre. La decouverte de tout 
syndrome interstitiel radiologique necessite done un bilan rapide 
au sein d’un centre specialise. • 


POUR LA PRATIQUE 

►► La decouverte de rales crepitants « Velcro » chez un patient 
justifie de rechercher une pneumopathie interstitielle diffuse. 

►► La decouverte d’un syndrome interstitiel a I’imagerie 
pulmonaire impose toujours la realisation d’un bilan, meme 
chez un sujet asymptomatique et quel que soit le niveau 
de severite fonctionnelle. 

►► La tomodensitometrie thoracique en coupes millimetriques 
a une place determinante dans la demarche diagnostique. 

►► Le diagnostic final repose sur la synthese des donnees 
cliniques, biologiques, radiologiques et eventuellement 
anatomo-pathologiques. 
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resume Conduite diagnostique des pneumopathies interstitielles 
diffuses 

Le diagnostic etiologique des pneumopathies interstitielles diffuses repose avant tout sur 
I’integration d’informations simples recueillies par I’interrogatoire, I’examen Clinique et 
d’arguments discriminants apportes par certaines techniques d’investigations de I’appareil 
respiratoire (radiologique, fonctionnelle respiratoire, biologique et endoscopique avec en 
particulier les donnees du lavage broncho-alveolaire). L’obtention d’une « preuve » anatomo- 
pathologique de la maladie par une biopsie pulmonaire chirurgicale n’est que rarement 
necessaire pour le diagnostic etiologique: I’essentiel consiste a obtenir des informations 
optimales tout en imposant au patient une agression minimale. Le diagnostic est optimise si le 
dossier fait I’objet d’une discussion multidisciplinaire entre clinicien, radiologue et anatomo- 
pathologiste experiments dans le domaine de la pathologie interstitielle. 

summary Diagnostic approach of interstitial lung diseases 

The etiological diagnosis of diffuse interstitial lung disease (ILD) is based on the integration of 
simple information gathered by interview, physical examination and discriminating arguments 
made by some investigations of the lower respiratory tract (HR-CT scan, pulmonary function 
tests, biological and bronchoalveolar lavage results). Obtaining the diagnosis of ILD is an 
important step but lung biopsy is rarely necessary: the key of ILD etiological diagnosis lies to 
obtain optimal information while imposing minimal patient aggression. The diagnostic approach 
is best when the case is subject to a multidisciplinary discussion between clinician, radiologist 
and pathologist experienced in the field of ILD. 
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